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Objective:  The  abnormalities  of  the  genitourinary  tract  development  are  the  leading  cause
of chronic  kidney  disease  (CKD)  in  children.  The  diagnosis  of  this  disease  in  Brazil  is  late  and
incomplete,  which  results  in  increased  morbidity  and  mortality  in  this  age  group.  Early  diagnosis
of this  condition  is  the  prerogative  of  generalist  pediatricians,  and  the  aim  of  this  study  was
to review  the  clinical  signs  and  symptoms  associated  with  developmental  abnormalities  of  the
genitourinary  tract.
Data  sources:  Based  on  the  description  of  a  symbolic  clinical  case,  the  authors  conducted  a
non-systematic  review  of  medical  literature.
Data synthesis:  The  results  suggest  that  the  following  data  should  be  used  as  a  warning  for  early
diagnosis of  affected  children:  a)  combined  urinary  tract  abnormalities  (chromosomal  abnor-
malities; sequence  of  malformations  [VACTERLand  Prune-Belly];  and  musculoskeletal,  digestive
tract, heart,  and  nervous  system  malformations);  b)  previous  history  (congenital  anomalies
of the  kidney  and  urinary  tract  [CAKUT]  in  the  family,  low  birth  weight,  and  oligoamnios);
c) clinical  signs  (polyuria/nocturia,  urinary  tract  infection,  systemic  arterial  hypertension,
failure to  thrive,  weak  urinary  stream,  difﬁculty  to  start  urination,  distended  bladder,  non-
-monosymptomatic  enuresis,  urinary/urge  incontinence,  and  bowel  and  bladder  dysfunction);
and d)  pre-  and  postnatal  ultrasonographic  alterations  (increased  anteroposterior  diameter
of the  renal  pelvis,  mainly  in  the  third  trimester  of  pregnancy;  single  kidney;  hydronephrosis
associated  with  other  abnormalities;  and  hydronephrosis  with  parenchymal  involvement  in  the
post-neonatal  assessment).
Conclusion:  The  suggestions  shown  here  can  help  the  pediatrician  to  establish  clinical  hypothe-
ses for  the  early  diagnosis  of  developmental  abnormalities  of  the  genitourinary  tract  without
resorting to  expensive  and  invasive  procedures.
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Resumo
Objetivo:  As  anormalidades  do  desenvolvimento  do  trato  geniturinário  são  a  principal
causa de  doenc¸a  renal  crônica  (DRC)  em  crianc¸as.  O  diagnóstico  dessa  doenc¸a  no  Brasil  é  for-
mulado  de  maneira  incompleta  e  tardia,  o  que  resulta  em  aumento  na  morbimortalidade  nessa
faixa etária.  O  diagnóstico  precoce  dessa  condic¸ão  é  prerrogativa  dos  pediatras  generalistas  e
o objetivo  deste  trabalho  foi  revisar  os  sinais  e  sintomas  clínicos  associados  às  anormalidades
do desenvolvimento  do  trato  geniturinário.
Fontes  dos  dados:  A  partir  da  descric¸ão  de  um  caso  clínico  simbólico,  ﬁzemos  uma  revisão  não
sistemática  da  literatura  médica.
Síntese  dos  dados: Os  resultados  sugerem  que  os  seguintes  dados  devem  ser  usados  como  alerta
para o  diagnóstico  precoce  das  crianc¸as  acometidas:  a)  anomalias  do  trato  urinário  compostas
(anomalias  cromossômicas,  sequências  de  malformac¸ões  --  Vacterl  e  Prune-Belly,  malformac¸ões
musculoesqueléticas,  do  trato  digestivo,  cardíacas  e  do  sistema  nervoso);  b)  antecedentes
(anomalias congênitas  do  rim  e  trato  urinário  (CAKUT)  na  família,  baixo  peso  ao  nascer  e
oligoâmnio);  c)  sinais  clínicos  (polaciúria/noctúria,  infecc¸ão  urinária,  hipertensão  arterial  sis-
têmica, baixo  ganho  de  peso,  jato  urinário  fraco,  diﬁculdade  para  iniciar  a  micc¸ão,  bexigoma,
enurese não  monossintomática,  urge/incontinência  urinária,  disfunc¸ão  do  intestino  e  da  bexiga)
e d)  alterac¸ões  ultrassonográﬁcas  ante  e  pós-natais  (diâmetro  anteroposterior  da  pélvis  renal
aumentado  principalmente  no  terceiro  trimestre  da  gestac¸ão,  rim  único,  hidronefrose  asso-
ciada a  outras  anomalias  e  hidronefrose  com  comprometimento  de  parênquima  na  avaliac¸ão
pós-neonatal).
Conclusão:  As  sugestões  apresentadas  podem  ajudar  o  pediatra  a  estabelecer  hipóteses  clínicas
para o  diagnóstico  precoce  das  anormalidades  do  desenvolvimento  do  trato  geniturinário  sem
metodologias  caras  e  invasivas.
© 2016  Publicado  por  Elsevier  Editora  Ltda.  em  nome  de  Sociedade  Brasileira  de  Pediatria.  Este











































tratamento  por  falta  de  acesso  à  terapia,  principalmenteaso clínico
.O.R.S,  12  anos  e  três  meses,  nasceu  a  termo,  sem  inter-
orrências  durante  o  parto.  Recebeu  alta  médica  em  72  h  na
ompanhia  da  mãe  com  orientac¸ão  de  seguir  acompanha-
ento  com  especialista,  pois  em  ultrassonograﬁa  pré-natal
avia  sido  evidenciada  hidronefrose  bilateral  com  medida
e  diâmetro  anteroposterior  da  pelve  renal  de  aproxi-
adamente  12  mm.  Porém,  após  o  nascimento,  os  pais
erderam  o  seguimento  médico  da  crianc¸a com  o  nefrolo-
ista.
Compareciam  às  consultas  com  o  pediatra  irregular-
ente.  Aos  oito  anos  foi  encaminhado  para  consultas  com
 hematologista  e  endocrinologista  devido  à  baixa  estatura
 anemia  não  responsiva  ao  tratamento  com  ferro  por  via
ral;  esses  especialistas  não  encontraram  a  causa  para  as
lterac¸ões.
Apenas  aos  10  anos  e  11  meses  foi  diagnosticado  com
oenc¸a renal  crônica  secundária  à  estenose  da  junc¸ão  ure-
eropiélica  bilateral.
Ao  diagnóstico  já  apresentava  sinais  de  nefropatia  crô-
ica  com  aﬁlamento  do  parênquima  renal  bilateral  ao  exame
e  ultrassonograﬁa.  Os  genitores  contaram  que  aos  dois  anos
 crianc¸a já  tinha  controle  esﬁncteriano  diurno.  Mas  cha-
ava  atenc¸ão por  apresentar  poliúria,  noctúria  e  ingerir
uita  água.  Não  tinha  alterac¸ão  do  jato  urinário  ou  episódios
e  infecc¸ão do  trato  urinário.
p
d
sAos  11  anos  e  três  meses  foi  submetido  a  procedimento
irúrgico,  pieloplastia  com  implante  de  duplo  J  à  direita,
om  o  objetivo  de  prolongar  o  tratamento  conservador  e
etardar  o  início  da  terapia  de  substituic¸ão  renal.
Aos  12  anos  e  três  meses,  um  ano  e  quatro  meses  após  o
iagnóstico,  foi  submetido  a  transplante  renal  preemptivo
om  doador  vivo  relacionado,  a  mãe.
iscussão
 caso  descrito  acima  é  real  e  comum,  revela  o  preocupante
roblema  do  diagnóstico  tardio  da  DRC  em  crianc¸as no  Bra-
il.  A  DRC  é  deﬁnida  pela  existência  de  qualquer  dano  renal,
ssociado  a  vários  graus  de  reduc¸ão na  taxa  de  ﬁltrac¸ão  glo-
erular,  conforme  representado  na  tabela  1.1 A  DRC  em
stágio  5,  que  necessita  de  terapia  de  substituic¸ão  renal
TSR)  --  diálise  ou  transplante  --, é  um  problema  de  saúde
ública  e  há  evidências  de  aumento  crescente  na  incidên-
ia  e  na  prevalência  dessa  condic¸ão.2 O  número  de  pessoas
ue  recebem  TSR  no  mundo  em  2010  foi  estimado  em  2,7
ilhões  de  indivíduos,  porém  também  calcula-se  que  igual
úmero  de  pacientes  com  indicac¸ão  de  TSR  não  receba  talor  razões  econômicas.3 Calcula-se  ainda  que  a  proporc¸ão
e  pacientes  com  DRC  em  estágios  2  a  4  seja  muitas  vezes
uperior  ao  número  de  pacientes  com  DRC  em  estágio  5.4
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Tabela  1  Classiﬁcac¸ão  dos  estágios  da  doenc¸a  renal
crônica
Estágio  Descric¸ão  TFG
(mL/min/1,73m2)

















5 Falência  renal  <15
O diagnóstico  genético  das  CAKUT  é  desaﬁador  e  ainda
não  acessível  pelo  custo  elevado  dos  exames  genéticos  e
pela  complexidade  de  interac¸ões  entre  os  múltiplos  genes
candidatos  a  explicar  as  doenc¸as7 e  não  será  abordado  neste
manuscrito.  Este  artigo  visa  a  revisar  os  sinais  e  sintomas
clínicos  associados  às  CAKUT  mais  prevalentes  na  infância,
busca  fornecer  ao  pediatra  geral  elementos  para  o  diag-
nóstico  e  tratamento  precoces  para  melhor  prognóstico  das
crianc¸as  acometidas.
Classiﬁcac¸ão das  anormalidades  congênitas  dos  rins
e do  trato  urinário
As  CAKUT  constituem  um  grupo  heterogêneo  de  patologias
do  desenvolvimento  dos  rins  e do  trato  urinário  (tabela  2).
Em  estudo  alemão  que  envolveu  30.940  recém-nascidos,
natimortos  e  abortamentos,  estimou-se  que  7%  apresenta-
vam  malformac¸ões  importantes  e  as  CAKUT  foram  a  segunda
anomalia  mais  frequente,  com  prevalência  estimada  de
1,6%.8 Em  estudo  no  Brasil  com  6.245  necropsias  perinatais
e  pediátricas,  os  autores  observaram  que  as  CAKUT  estavam
presentes  em  2,9%  dos  casos.9
Além  de  seu  papel  como  principal  etiologia  da  DRC  em
crianc¸as,  entende-se  que  as  CAKUT  representam  importante
etiologia  da  DRC  também  nos  adultos.  Estudo  recente  que
avaliou  212.930  indivíduos  com  DRC  em  idade  adulta  reve-
lou  que  pacientes  com  CAKUT  iniciaram  TSR  aos  31  anos,
enquanto  indivíduos  com  outras  etiologias  necessitaram  de
TSR  apenas  aos  61  anos.10 Isso  sugere  que  parte  dos  adul-
tos  com  falência  renal  é  portadora  de  CAKUT,  que,  como  na
infância,  podem  ser  reconhecidas  e  tratadas  precocemente,
o  que  expande  a  importância  desse  diagnóstico.










forma  e  posic¸ão
Rim  supranumerário
Rim  ectópico




Duplicac¸ão  da  pelve  e  ureter





Estenose  junc¸ão  ureterovesical
Válvula  de  uretra  posterior
Agenesia  bexiga




Cisto  renal  isolado
Rim  displásico  multicístico
Doenc¸a  renal  policística  AD
Doenc¸a renal  policística  AR
Cistos  medulares  --  nefronoftiseFelizmente  a  proporc¸ão  de  crianc¸as com  DRC  é  muito
menor  do  que  a  de  adultos,  porém  a  DRC  em  crianc¸as traz
consequências  devastadoras  sobre  o  crescimento,  desenvol-
vimento  ponderoestatural  e  intelectual,  resulta  em  aumento
na  morbimortalidade  dos  indivíduos  acometidos.4 A  pre-
valência  da  DRC  pediátrica  em  nosso  meio  é  inferior  à
reportada  em  países  desenvolvidos  do  Ocidente,  provavel-
mente  devido  à  falta  de  diagnóstico  dos  casos.  Em  estudo
feito  no  Brasil  foram  estimados  1.300  pacientes  pediátricos
em  tratamento  dialítico  no  país  em  2012,  resulta  numa  pre-
valência  de  20  casos  por  milhão  de  indivíduos  com  idade
compatível  (cpmic).5 Na  Europa,  por  exemplo,  registros
mostram  prevalência  de  65  cpmic.  Nos  Estados  Unidos,  esses
dados  sobem  para  85  cpmic.6
Nos  países  desenvolvidos  a  principal  causa  de  DRC  na
infância  são  doenc¸as hereditárias,  com  destaque  para  as
anormalidades  congênitas  dos  rins  e  trato  urinário  (CAKUT),
que  somam  de  30%  a  60%  das  crianc¸as com  doenc¸a renal
crônica  em  TSR.4,6 Em  contraste,  o  principal  diagnóstico  eti-
ológico  que  foi  atribuído  para  as  crianc¸as em  diálise  no  Brasil
foi  ‘‘causa  desconhecida’’,  com  32%  dos  casos,  que  é  muito
superior  ao  reportado  nos  países  do  ocidente,  sugere  que  o
diagnóstico  entre  nós  é  formulado  de  maneira  incompleta.5
Outro  aspecto  que  chama  atenc¸ão é  o  tempo  entre  o  diag-
nóstico  da  DRC  e  o  início  da  TSR,  que  no  Brasil  foi  de  14  meses
no  Sudeste,  nove  no  Centro-Oeste  e  nenhum  no  Nordeste,
sugere  um  retardo  no  estabelecimento  do  diagnóstico,  o que
também  deprecia  o  prognóstico  ﬁnal  dessas  crianc¸as.5
No  caso  clínico  apresentado  acima,  o  paciente  já  apre-
sentava  ao  diagnóstico  anemia  e  baixa  estatura,  que  são
sinais  de  doenc¸a detectada  tardiamente.  O  diagnóstico  tar-
dio  merece  discussão,  pois,  assim  como  nesse  caso,  muitos
outros  podem  passar  despercebidos  sem  diagnóstico  e  gerar
prejuízos  aos  pacientes.  O  diagnóstico  precoce  da  DRC  é
uma  oportunidade  que  compete  aos  pediatras  generalistas,
e  não  aos  especialistas.  Ele  possibilita  terapias  médicas  e
indicac¸ão  de  procedimentos  cirúrgicos  quando  necessários,
que  podem  retardar  a  progressão  da  DRC  e  a  necessidade  de
início  da  TSR. AD, autossômico dominante; AR, autossômico recessivo.


























































Tabela  3  Malformac¸ões  associadas  às  Cakut  encontradas
em 346.381  casos  na  Franc¸a  de  1979  a  2004  (total  de  1.678
Cakut,  das  quais  563  com  outras  malformac¸ões  associadas)
Anomalias
cromossômicas
(n  =  119)
Trissomiado  18  (n  =  33)
Trissomiado  21  (n  =  26)
Trissomiado  13  (n  =  24)
Síndrome  de  Turner  (n  =  11)
Outras  (n  =  25)
Associac¸ões  não
cromossômicas
(n  =  168)
Vacterl  (n  =  56)
Meckel-Gruber  (n  =  36)
Prune-Belly  (n  =  23)
Outras  (n  =  53)
Associac¸ões  de  base
desconhecida  (n  =  276)
Tecido
musculoesquelético
(n  =  97)
Polidactilia/sindactilia  (n  =  45)
Encurtamento  membros  (n  =  30)
Outras  (n  =  22)
Aparelho  digestivo
(n  =  91)
Atresia  anal  (n  =  38)
Vício  de  rotac¸ão  (n  =  29)
Outros  (n  =  24)
Malformac¸ões cardíacas
(n  =  88)
CIV  (n  =  42)
CIA  (n  =  21)
Outras  (n  =  25)
Sistema  nervoso  (n  =  60) Espinha  bíﬁda  (n  =  21)
Encefalocele  (n  =  15)
Microcefalia  (n  =  8)
Outras  (n  =  16)
Cabec¸a e  pescoc¸o
(n  =  53)
Dismorﬁsmo  facial  (n  =  21)
Hipertelorismo  (n  =  19)
Outras  (n  =  13)
Sistema  respiratório
(n  =  28)
Hipoplasia  pulmonar  (n  =  21)
Outras  (n  =  7)
Parede  abdominal
(n =  23)
Onfalocele  (n  =  14)
Gastrosquise  (n  =  9)
Outras  (n  =  29) Lábio  leporino  (n  =  23)











ubsídios  para  o  diagnóstico  das  anormalidades
ongênitas  dos  rins  e do  trato  urinário
alformac¸ões  associadas
s  CAKUT  têm  causas  muito  variadas  e  fatores  genéticos,
omo  anormalidades  cromossômicas  e  mutac¸ões  hereditá-
ias  nos  genes  que  regulam  o  desenvolvimento  do  aparelho
rinário,  podem  ser  causa  subjacente  da  malformac¸ão.  Além
isso,  são  igualmente  importantes  as  inﬂuências  ambientais
obre  o  desenvolvimento  fetal.  Isso  faz  com  que  a  relac¸ão
ntre  o  genótipo  e  o  fenótipo  nessas  doenc¸as seja  complexa.
omo  ponto  de  partida  para  se  tentar  caracterizar  essa  com-
lexidade,  é  importante  se  considerar  que  as  CAKUT  podem
parecer  isoladamente  ou  podem  vir  associadas  a  outras
alformac¸ões  ou  síndromes.
Em  estudo  recente  feito  a  partir  de  346.841  abortamen-
os,  natimortos  ou  recém-nascidos  vivos,  estimou-se  que
4%  dos  1.678  casos  de  CAKUT  observados  tinham  outras
alformac¸ões  não  urinárias  associadas.  A  distribuic¸ão  dessas
ssociac¸ões  está  representada  na  tabela  3 11 e  a  importância
essas  para  o  pediatra  geral  é  que  o  encontro  dessas  ano-
alias  associadas  deve  ser  um  ponto  de  alerta  para  a  busca
e  casos  de  CAKUT.
ntecedentes  importantes  e  sinais  e  sintomas  clínicos
ntecedentes  do  período  antenatal  que  estão  associados  às
akut  são  mais  frequentemente  o  oligoâmnio,  a  prematuri-
ade,  o  baixo  peso  ao  nascer  e  a  restric¸ão  do  crescimento
ntrauterino.  Estudo  feito  no  Japão  mostrou  relac¸ão entre
ntecedentes  perinatais  e  CAKUT,  sugeriu  sinais  para  se  indi-
ar  um  screening  das  crianc¸as. Dentre  todos  dados  estudados
14%  dos  pacientes  com  CAKUT  nasceram  prematuros,  18%
inham  baixo  peso  ao  nascer,  79%  baixo  ganho  de  peso,  18%
sﬁxia,  8%  eram  oligoâmnios  e  12%  tinham  icterícia),  foram
ncontrados  82%  com  antecedentes  de  oligoâmnio  e  baixo
anho  de  peso.  Isso  sugere  que  esses  dois  sinais  são  mar-
adores  para  selecionar  indivíduos  com  maior  risco  para
akut,  com  especiﬁcidade  de  95%.12 Em  estudo  brasileiro
oram  avaliados  antecedentes  preditores  de  mortalidade
ssociados  a  Cakut  em  29.653  recém-nascidos  entre  1996
 2006.  Nesse  estudo  revelaram-se  524  casos  de  CAKUT,
ue  corresponderam  a  17,7  por  1.000  nascidos  vivos,  e  os
atores  de  risco  para  mortalidade  foram  oligoâmnio,  CAKUT
ssociada  a  outras  malformac¸ões,  baixo  peso  ao  nascer  e
rematuridade.13 Outro  antecedente  digno  de  nota  é  a exis-
ência  de  mais  casos  de  Cakut  na  família.  Em  estudo  recente
evelou  que  14%  dos  107  casos  de  CAKUT  tinham  antecedente
amiliar  com  diagnóstico  conﬁrmado  em  ao  menos  um  mem-
ro  da  família.14 Mais  um  antecedente  familiar  foi  revelado
m  estudo  que  envolveu  1994  pacientes  com  DRC  (diagnós-
ico  antes  de  21  anos)  e  20.032  controles.  Baixo  peso  ao
ascer  e  diabetes  materna  pré-gestacional  foram  signiﬁcan-
emente  associados  a  risco  de  displasia/aplasia  renal.15
A  literatura  é  bastante  escassa  acerca  da  descric¸ão de
inais  e  sintomas  que  alertam  para  a  existência  de  um  com-
rometimento  do  sistema  urinário.  No  caso  das  CAKUT  a
xpressão  clínica  das  malformac¸ões  pode  conceitualmente
er  devida  a:  a)  o  comprometimento  alto  do  sistema  urinário
ue  leva  à  disfunc¸ão  renal,  que  é  evolutiva  quando  ocorre  e
ode  se  externar  por  poliúria,  polaciúria,  noctúria,  infecc¸ão




qCIV, comunicac¸ão interventricular; CIA, comunicac¸ão interatrial.
Modiﬁcado de Stoll et al.11
eso14,16--18 ou  b)  aos  sinais  de  comprometimento  do  trato
rinário  inferior  com  obstruc¸ão  do  trato  urinário,  como  jato
rinário  fraco,  diﬁculdade  para  iniciar  a  micc¸ão, bexigoma,
nurese  não  monossintomática,  urge/incontinência  uriná-
ia,  disfunc¸ão  do  intestino  e  da  bexiga.19
A  controvérsia  sobre  o  uso  de  episódios  de  infecc¸ão  do
rato  urinário  como  indicador  de  CAKUT  é  bastante  acir-
ada,  porém  parece  que  algumas  situac¸ões conﬁguram  maior
hance  de  associac¸ão  com  CAKUT.  Idade  menor  do  que  dois
nos  e  febre  alta  (maior  do  que  38,3 ◦C)  são  os  fatores  que
odem  predizer  anormalidades  urológicas.20
Finalmente  outro  dado  clínico  que  é  proeminente  para
ermitir  o  diagnóstico  precoce  das  nefropatias  congênitas a  medida  da  pressão  arterial.  Sabe-se  que  a hipertensão
 mais  frequente  nas  crianc¸as nefropatas  e  inversamente
ue  o  controle  da  pressão  arterial  tem  efeito  terapêutico
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Tabela  4  Classiﬁcac¸ão  da  hidronefrose  antenatal  de  acirdo
com o  diâmetro  anteroposterior  da  pelve  renal
Gravidade  Segundo  trimestre  Terceiro  trimestre
Leve  4  a  <  7  mm  7  a  <  9  mm
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comprovado  para  reduzir  a  progressão  da  DRC  em  crianc¸as.21
Essas  associac¸ões  reforc¸am  a  importância  da  recomendac¸ão
de  medida  da  pressão  arterial  em  crianc¸as,  que  deve  ser
feita  em  todas  as  consultas  pediátricas  a  partir  dos  três  anos
e  nas  crianc¸as menores  de  três  anos  quando  existir  alguma
das  seguintes  situac¸ões:  a)  prematuridade,  baixo  peso  ao
nascer  ou  complicac¸ões  neonatais  que  requerem  internac¸ão
em  UTI  neonatal,  b)  cardiopatias  congênitas,  c)  infecc¸ão uri-
nária,  hematúria  ou  proteinúria,  d)  doenc¸a renal  conhecida
ou  malformac¸ões  urológicas,  e)  história  familiar  de  doenc¸a
renal  congênita,  f)  transplante  de  órgãos  sólidos,  g)  tumores
malignos  ou  transplante  de  medula  óssea,  h)  doenc¸as sistê-
micas  associadas  com  hipertensão  e  i)  evidência  de  pressão
arterial  elevada.22
Alterac¸ões  de  ultrassonograﬁa  antenatal
O  uso  da  ultrassonograﬁa  no  acompanhamento  da  gravidez  e
também  dos  neonatos  se  iniciou  no  ﬁm  dos  anos  1970.  Atual-
mente  o  ultrassom  gestacional  é  parte  da  rotina  médica  na
maioria  dos  países,  com  pelo  menos  dois  exames  em  cada
gestac¸ão  para  acompanhamento  do  desenvolvimento  fetal  e
identiﬁcac¸ão  de  possíveis  malformac¸ões.23 A ultrassonogra-
ﬁa  gestacional  melhorou  substancialmente  o  diagnóstico  e
prognóstico  das  crianc¸as com  Cakut,  chegou  a  uma  sensibi-
lidade  para  detecc¸ão de  uropatias  obstrutivas  entre  80%  e
90%.  Em  estudo  europeu  feito  em  12  países,  a  sensibilidade
para  detecc¸ão de  malformac¸ão  renal  foi  de  81,2%.23
A  hidronefrose  é  o  achado  no  ultrassom  mais  frequente-
mente  descrito  e  usado.  Hidronefrose  antenatal  é  a  presenc¸a
de  um  ou  ambos  os  rins  com  algum  grau  de  dilatac¸ão  do
sistema  pielocalicinal  no  feto.  O  diagnóstico  é  feito  pela
ultrassonograﬁa  obstétrica,  usa-se  como  parâmetro  princi-
palmente  o  diâmetro  anteroposterior  (DAP)  da  pelve  renal
e  a  presenc¸a  de  caliectasia.  Há  hidronefrose  quando  o  DAP
da  pelve  está  acima  de  determinados  limites,  porém  ainda
não  há  consenso  sobre  a  deﬁnic¸ão desses  limites.  Os  valores
mais  citados,  acima  dos  quais  há  maior  risco  de  degenerac¸ão
da  func¸ão  renal  ou  de  necessidade  de  cirurgia,  são  os  pro-
postos  pela  Sociedade  de  Urologia  Fetal  (SFU),24 que  estão
resumidos  na  tabela  4.
O  maior  valor  preditivo  positivo  (VPP)  está  no  exame  feito
no  terceiro  trimestre  da  gestac¸ão.  O  VPP  para  valores  de
DAP  >7  mm  no  terceiro  trimestre  é  de  69%  versus  49%  para
DAP  >  4  mm  no  segundo  trimestre.4 A  incidência  reportada  de
acometimento  fetal  varia  de  1%  a  5%  das  gestac¸ões,  depende




Tabela  5  Representac¸ão  gráﬁca  e  deﬁnic¸ões  da  classiﬁcac¸ão  das
Timberlake &  Herndon25)
SFU  --  Grau  1  SFU  --  Grau  2  S
Seio  renal  com
urina





SFU, Sociedade de Urologia Fetal.Grave >  10  mm  >  15  mm
3  a  4/1),  predominantemente  unilateral  e  apenas  20%  terão
igniﬁcado  clínico  pós-natal.
Outro  achado  ultrassonográﬁco  de  interesse  para  o
iagnóstico  e  prognóstico  das  crianc¸as com  CAKUT  é  a
lassiﬁcac¸ão  da  hidronefrose  proposta  pela  SFU,  que  se
aseia  no  grau  de  dilatac¸ão  pielo-calicinal  e  leva  em  conta
ambém  a  integridade  do  parênquima.  O  grau  0  representa
ltrassonograﬁa  normal  e  os  demais  graus  estão  representa-
os  na  tabela  5.
Esse  sistema  de  classiﬁcac¸ão  foi  desenvolvido  para  ultras-
onograﬁa  feita  após  o  nascimento,  mas  tem  sido  aplicado
a  ultrassonograﬁa  antenatal  e  existem  evidências  de  que
rianc¸as  com  hidronefrose  de  graus  3  e  4  têm  risco  aumen-
ado  de  necessidade  de  cirurgia  e  deteriorac¸ão  da  func¸ão
enal.25
Qualquer  que  seja  a  classiﬁcac¸ão  da  hidronefrose,  o
companhamento  pós-natal  de  crianc¸as com  imagens  de
idronefrose  detectadas  no  período  gestacional  mostra
esoluc¸ão  em  50%  dos  casos,  caliectasia  sem  fator  obs-
rutivo  incluindo  pelve  extrarrenal  em  15%,  estenose  da
unc¸ão  ureteropiélica  em  11%,  reﬂuxo  vesicoureteral  em  9%,
egaureter  em  4%,  rim  multicístico  displásico  em  2%,  urete-
ocele  em  2%,  cisto  renal  em  2%  e  válvula  de  uretra  posterior
m  1%.25--27
Outros  achados  de  imagem  obtidos  por  meio  da  ultras-
onograﬁa  gestacional  que  auxiliam  no  diagnóstico  e
rognóstico  da  crianc¸a com  CAKUT  e  também  estão  asso-
iados  com  deteriorac¸ão  da  func¸ão renal  são:  a)  o  encontro
e  rim  único,  situac¸ão na  qual  até  1/3  dos  acometidos
em  Cakut  associada,28,29 b)  hidronefrose  associada  a  outras
nomalias,  quando  a  probabilidade  de  DRC  aos  dois  anos
 de  15%  versus  apenas  2%  nas  crianc¸as com  hidronefrose
solada30 e  c)  hidronefrose  bilateral,  que  por  si  só  confere
isco  de  deteriorac¸ão  na  func¸ão  renal  9,4  vezes  maior  do
ue  os  casos  com  alterac¸ão  unilateral.31
Além  do  aspecto  e  do  grau  da  hidronefrose,  outros
chados  ultrassonográﬁcos  devem  ser  valorizados,  como:
 alterac¸ões  ultrassonográﬁcas  na  hidronefrose  (adaptado  de
FU  --  Grau  3  SFU  --  Grau  4
ilatac¸ão  uniforme  de
álices  maiores  e
enores
Aﬁlamento  de  parênquima
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)  a  dilatac¸ão ureteral,  presente  no  megaureter;  b)  este-
ose  de  junc¸ão  ureterovesical,  válvula  de  uretra  posterior
 ausente  na  estenose  da  junc¸ão  ureteropiélica;  c)  o  tama-
ho  renal,  que  pode  estar  comprometido  na  hipo/displasia
enal  ou  mesmo  na  hidronefrose;  d)  o  tamanho  vesical  e  a
spessura  da  parede  da  bexiga  com  ou  sem  formac¸ão  de  tra-
éculas,  alterac¸ões  que  podem  estar  presentes  na  bexiga
e  esforc¸o ou  na  bexiga  hipotônica;  e)  o  volume  urinário
esidual  pós-micc¸ão  aumentado,  associado  ao  mau  funcio-
amento  vesical  e  f)  a  ureterocele,  geralmente  presente  na
uplicidade  ureteral.32
onclusões
o  presente  trabalho  buscamos  revisar  a  literatura  médica
ara  listar  os  principais  dados  clínicos  que  podem  ser  úteis
a  prática  pediátrica  para  identiﬁcar  precocemente  os  paci-
ntes  portadores  de  CAKUT.  A  importância  desse  diagnóstico
eriva  do  fato  de  serem  as  Cakut  a  causa  mais  comum  de  DRC
m  crianc¸as.  No  cenário  epidemiológico  presente,  caracteri-
ado  por  queda  da  morbimortalidade  secundária  às  doenc¸as
nfectocontagiosas,  as  doenc¸as crônicas  em  geral  e  a  DRC
m  particular  ganham  importância  na  prática  clínica  e  essa
endência  deve  se  acentuar  com  o  tempo.2
Várias  evidências  recentes  apontam  que  a  DRC  tem
uas  origens  na  vida  intrauterina  e  atualmente  sabe-se
ue  o  número  de  nefros  existentes  em  cada  rim  pode
ariar  bastante  entre  indivíduos  e  que  o  menor  número
e  unidades  funcionais  do  rim  representa  risco  aumen-
ado  de  DRC  e  doenc¸a cardiovascular33,34 Tal  considerac¸ão
ssume  contornos  ainda  mais  importantes  nas  crianc¸as por-
adoras  de  anormalidades  do  desenvolvimento  do  sistema
rinário,  situac¸ão na  qual  a  nefrogênese  frequentemente
 perturbada,  resulta  em  menor  número  de  nefros.  Essas
onstatac¸ões  antecipam  para  a  idade  pediátrica  o  momento
e  maior  interesse  para  se  fazer  o  diagnóstico  precoce  dos
acientes  em  risco  para  DRC.
O  momento  para  fazer  essa  busca  diagnóstica  deve  ser  o
ais  precoce  possível,  se  possível  até  antes  do  nascimento.
abe-se  que  mesmo  em  situac¸ões de  existência  de  servic¸os
e  seguimento  bem  organizados  a  ocorrência  de  não  adesão
ompleta  das  famílias  aos  procedimentos  necessários  para
esquisa  diagnóstica  é  um  fenômeno  frequente.35
Alguns  países  buscam  o  diagnóstico  precoce  do  risco
ara  DRC  com  programas  compulsórios  de  exames  de  sedi-
ento  urinário  ou  de  imagem  em  determinados  pontos
e  idade,36,37 mas  as  análises  de  custo-efetividade  de  tais
rogramas  nunca  demonstraram  deﬁnitivamente  que  essa
niciativa  fosse  vantajosa.38 Numa  situac¸ão como  essa,  a
valiac¸ão  clínica  é  um  recurso  inestimável  para  triar  quais
s  pacientes  devem  ser  estudados  com  recursos  laboratori-
is  mais  detalhados.  Principalmente  em  países  com  recursos
imitados  na  área  de  saúde,  tal  estratégia  parece  ser  ainda
ais  acertada.  No  Brasil,  com  excec¸ão da  Região  Sudeste,
 causa  desconhecida  é  o  mais  comum  diagnóstico  da  DRC
vanc¸ada  em  crianc¸as,5 o  que  sugere  que  há  uma  lacuna
mportante  a  ser  preenchida  para  melhor  qualiﬁcar  o  diag-
óstico  da  DRC.  É  plausível  que  muitas  crianc¸as cheguem
o  estágio  ﬁnal  da  evoluc¸ão da  DRC  sem  ter  tido  acesso  ao
iagnóstico  de  Cakut,  que  é  a  causa  mais  importante  dessa
oenc¸a  no  mundo.US, ultrassom, DAP, diâmetro anteroposterior, ITU, infecc¸ão do
trato urinário.
Chama  atenc¸ão na  presente  revisão  que  não  existem
studos  com  metodologia  robusta  para  dar  respostas  com
ase  em  evidências  sólidas  sobre  o  tema.  A  maioria  dos  estu-
os  revistos  é  descritiva  e  unicêntrica  e  por  isso  os  achados
qui  resumidos  devem  ser  considerados  como  preliminares.
s  sinais  de  alerta  para  o  encontro  de  crianc¸as portadoras
e  Cakut  estão  resumidas  na  tabela  6.
Acreditamos  que,  mesmo  com  as  limitac¸ões  metodológi-
as  dos  estudos  revistos,  as  sugestões  apresentadas  podem
judar  os  pediatras  a  estabelecer  hipóteses  clínicas  para  o
iagnóstico  precoce  das  anormalidades  do  desenvolvimento
o  trato  geniturinário  valendo-se  exclusivamente  de  dados
línicos  e  de  informac¸ões  do  ultrassom  gestacional,  sem
etodologias  caras  e  invasivas.  Como  não  existem  dados
rospectivos  para  avaliar  quais  dos  sinais  e  sintomas  clíni-
os  aqui  relacionados  tem  maior  importância  para  identiﬁcar
 risco,  acreditamos  que,  pelo  momento,  a  ocorrência  de
ualquer  um  deles  deveria  ser  indicativo  para  investigar  as
rianc¸as  quanto  à  possível  existência  de  Cakut  o  mais  pre-
ocemente.
onﬂitos de interesse
s  autores  declaram  não  haver  conﬂitos  de  interesse.1. Foundation NK. K/DOQI clinical practice guidelines for chronic
kidney disease: evaluation, classiﬁcation, and stratiﬁcation. Am

















3Data  for  early  diagnosis  of  urinary  tract  malformations  
2. Eckardt KU, Coresh J, Devuyst O, Johnson RJ, Köttgen A, Levey
AS, et al. Evolving importance of kidney disease: from subspe-
cialty to global health burden. Lancet. 2013;382:158--69.
3. Liyanage T, Ninomiya T, Jha V, Neal B, Patrice HM, Okpechi
I, et al. Worldwide access to treatment for end-stage kidney
disease: a systematic review. Lancet. 2015;385:1975--82.
4. Warady B, Chadha V. Chronic kidney disease in children: the
global perspective. Pediatr Nephrol. 2007;22:1999--2009.
5. Konstantyner T, Sesso R, de Camargo MF, de Santis Feltran L,
Koch-Nogueira PC. Pediatric chronic dialysis in Brazil: epidemi-
ology and regional inequalities. PLoS ONE. 2015;10:e0135649.
6. Harambat J, van Stralen KJ, Kim JJ, Tizard EJ. Epidemio-
logy of chronic kidney disease in children. Pediatr Nephrol.
2012;27:363--73.
7. Nicolaou N, Renkema KY, Bongers EM, Giles RH, Genetic Knoers
NV. Environmental and epigenetic factors involved in Cakut. Nat
Rev Nephrol. 2015;11:720--31.
8. Queisser-Luft A, Stolz G, Wiesel A, Schlaefer K, Spranger J.
Malformations in newborn: results based on 30,940 infants and
fetuses from the Mainz congenital birth defect monitoring sys-
tem (1990-1998). Arch Gynecol Obstet. 2002;266:163--7.
9. Noronha L, Adriane Martins V, Sampaio G, Cat I, Serapião
MJ. Study of urinary tract congenital malformations: analy-
sis of 6,245 pediatric autopsies. J Bras Patol Med Lab.
2003;39:237--43.
10. Wühl E, van Stralen KJ, Verrina E, Bjerre A, Wanner C, Heaf
JG, et al. Timing and outcome of renal replacement therapy
in patients with congenital malformations of the kidney and
urinary tract. Clin J Am Soc Nephrol. 2013;8:67--74.
11. Stoll C, Dott B, Alembik Y, Roth MP. Associated nonurinary
congenital anomalies among infants with congenital anoma-
lies of kidney and urinary tract (Cakut). Eur J Med Genet.
2014;57:322--8.
12. Yoshino A, Honda M, Sasaki N, Hataya H, Ishikura K, Sakazume S,
et al. Selection of infants who potentially have congenital ano-
malies of the kidney and urinary tract from a large cohort for a
more thorough examination. Clin Exp Nephrol. 2015;19:678--82.
13. Melo BF, Aguiar MB, Bouzada MC, Aguiar RL, Pereira AK, Pai-
xão GM, et al. Early risk factors for neonatal mortality in
CAKUT: analysis of 524 affected newborns. Pediatr Nephrol.
2012;27:965--72.
14. Soliman NA, Ali RI, Ghobrial EE, Habib EI, Ziada AM. Pattern of
clinical presentation of congenital anomalies of the kidney and
urinary tract among infants and children. Nephrology (Carlton).
2015;20:413--8.
15. Hsu CW, Yamamoto KT, Henry RK, De Roos AJ, Flynn JT.
Prenatal risk factors for childhood CKD. J Am Soc Nephrol.
2014;25:2105--11.
16. Ishikura K, Uemura O, Ito S, Wada N, Hattori M, Ohashi Y,
et al. Pre-dialysis chronic kidney disease in children: results
of a nationwide survey in Japan. Nephrol Dial Transplant.
2013;28:2345--55.
17. Hamasaki Y, Ishikura K, Uemura O, Ito S, Wada N, Hattori M,
et al. Growth impairment in children with pre-dialysis chronic
kidney disease in Japan. Clin Exp Nephrol. 2015;19:1142--8.
18. Król E, Rutkowski B, Czarniak P, Kraszewska E, Lizakowski S, Szu-
bert R, et al. Early detection of chronic kidney disease: results
of the PolNef study. Am J Nephrol. 2009;29:264--73.
19. Rasouly HM, Lu W. Lower urinary tract development and dise-
ase. Wiley Interdiscip Rev Syst Biol Med. 2013;5:307--42.
3S63
0. Zanetta VC, Rosman BM, Rowe CK, Buonﬁglio HB, Passerotti CC,
Yu RN, et al. Predicting anatomical urological abnormalities in
children who present with their ﬁrst urinary tract infection. Clin
Pediatr (Phila). 2013;52:739--46.
1. Wuhl E, Trivelli A, Picca S, Litwin M, Peco-Antic A, Zurowska
A, et al. Strict blood-pressure control and progression of renal
failure in children. N Engl J Med. 2009;361:1639--50.
2. Falkner B, Daniels SR. Summary of the Fourth Report on the
Diagnosis, Evaluation, and Treatment of High Blood Pressure in
Children and Adolescents. Hypertension. 2004;44:387--8.
3. Wiesel A, Queisser-Luft A, Clementi M, Bianca S, Stoll C,
Group ES. Prenatal detection of congenital renal malforma-
tions by fetal ultrasonographic examination: an analysis of
709,030 births in 12 European countries. Eur J Med Genet.
2005;48:131--44.
4. Nguyen HT, Herndon CD, Cooper C, Gatti J, Kirsch A, Kokorowski
P, et al. The Society for Fetal Urology consensus statement on
the evaluation and management of antenatal hydronephrosis.
J Pediatr Urol. 2010;6:212--31.
5. Timberlake MD, Herndon CD. Mild to moderate postnatal hydro-
nephrosis -- grading systems and management. Nat Rev Urol.
2013;10:649--56.
6. Woodward M, Frank D. Postnatal management of antenatal
hydronephrosis. BJU Int. 2002;89:149--56.
7. Shokeir AA, Nijman RJ. Antenatal hydronephrosis: changing
concepts in diagnosis and subsequent management. BJU Int.
2000;85:987--94.
8. Westland R, Schreuder MF, Ket JC, van Wijk JA. Unilateral renal
agenesis: a systematic review on associated anomalies and renal
injury. Nephrol Dial Transplant. 2013;28:1844--55.
9. Westland R, Schreuder MF, van Goudoever JB, Sanna-Cherchi
S, van Wijk JA. Clinical implications of the solitary functioning
kidney. Clin J Am Soc Nephrol. 2014;9:978--86.
0. Quirino IG, Diniz JS, Bouzada MC, Pereira AK, Lopes TJ, Pai-
xão GM, et al. Clinical course of 822 children with prenatally
detected nephrouropathies. Clin J Am Soc Nephrol. 2012;7:
444--51.
1. Quirino IG, Dias CS, Vasconcelos MA, Poggiali IV, Gouvea KC,
Pereira AK, et al. A predictive model of chronic kidney disease
in patients with congenital anomalies of the kidney and urinary
tract. Pediatr Nephrol. 2014;29:2357--64.
2. Yamac¸ake KG, Nguyen HT. Current management of antenatal
hydronephrosis. Pediatr Nephrol. 2013;28:237--43.
3. Chevalier RL. The life cycle of the kidney: implications for CKD.
J Am Soc Nephrol. 2014;25:2388--90.
4. Bakker H, Gaillard R, Franco OH, Hofman A, van der Heijden
AJ, Steegers EA, et al. Fetal and infant growth patterns and
kidney function at school age. J Am Soc Nephrol. 2014;25:
2607--15.
5. Cordero L, Nankervis CA, Oshaughnessy RW, Koff SA, Giannone
PJ. Postnatal follow-up of antenatal hydronephrosis: a health-
-care challenge. J Perinatol. 2009;29:382--7.
6. Hogg RJ. Screening for CKD in children: a global controversy.
Clin J Am Soc Nephrol. 2009;4:509--15.
7. Yang H, Wang Q, Luo J, Li Q, Wang L, Li CC, et al. Ultrasound
of urinary system and urinary screening in 14.256 asymptomatic
children in China. Nephrology (Carlton). 2010;15:362--7.
8. Sekhar DL, Wang L, Hollenbeak CS, Widome MD, Paul IM. A cost-
-effectiveness analysis of screening urine dipsticks in well-child
care. Pediatrics. 2010;125:660--3.
